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はじめに

一般的に多発筋炎・皮膚筋炎・壊死性ミオパチーなどの炎
症性ミオパチーでは，頸部屈筋群の筋力が伸筋群に比して低
下するため，重力に抗して頸部を挙上することが困難なこと
が多く，首下がりを呈することはまれである 1)．一方，頸部
伸筋の限局性筋炎など局在性ミオパチーにおいて首下がりを
呈する症例が報告され 2)，また，炎症性ミオパチーであって
も首下がりを呈する症例がまれながら存在する 3）～6)．今回，
首下がり・腰曲がりで発症した抗 SRP（signal   recognition 

particle）抗体陽性の壊死性ミオパチーの 1例を経験し，骨
格筋 CTにて頸部伸筋群優位の筋変性が示唆されたので報告
する．

症　　例

症例：87歳，女性
主訴：首下がり，腰曲がり，四肢筋力低下
既往歴：甲状腺悪性腫瘍摘出術，甲状腺機能低下症，僧帽

弁閉鎖不全症，高血圧症．
内服歴：レボチロキシン 50   µg，アルファカルシドール

25   µg，マレイン酸エナラプリル 5 mg，ニコランジル 5 mg，
ベラプロストナトリウム 25 µg．
現病歴：2009年 8月頃，徐々に首が下がっていることに

気がついた．立って歩いていると 1分以内に首が下がり，ま
た朝よりは夕方に首下がりが強かった．同年 9月，背中が曲
がってきたため杖をついて歩くようになった．同時期より洗

濯物が干しにくくなり，歩きにくさが出現し，また階段も登
るのが困難になった．2010年 1月，首下がりと筋力低下の
原因検査目的で入院となった．
家族歴：特記すべきことなし．
一般身体所見：身長 147.0 cm，体重 41.1 kg，体温 37.0°C，
血圧 98/49 mmHg，脈拍 55回 /分・整．呼吸音正常．収縮期
雑音を Erb領域に聴取．皮疹なし．
神経学的所見：眼球運動正常，顔面筋力は正常．軟口蓋の
挙上は良好で，嚥下障害はみとめない．舌の萎縮や舌運動に
異常なし．胸鎖乳突筋・僧帽筋で徒手筋力テスト（MMT）4

程度の筋力低下をみとめた．筋萎縮を頸部・両側肩甲帯・大
腿屈筋群・腓腹筋にみとめた．筋痛はなし．MMTでの筋力
評価は以下の通りで，体幹筋・近位筋に左右対称性の筋力低
下をみとめた．頸部屈筋 3，頸部伸筋 2，背筋 3，腹筋 3，棘
上筋 4，三角筋 4，上腕二頭筋 5，上腕三頭筋 5，腸腰筋 2，
大腿四頭筋 4，大腿屈筋群 4，前脛骨筋 5，腓腹筋 5．直立位
では首下がり・前傾姿勢をみとめ，体幹を杖でささえて直立
位をとることは可能であったが持久性に乏しく，1分以内に
前傾姿勢に戻った．深部腱反射・感覚系・協調運動系は正常．
入院時検査所見：尿検査正常．血算正常．血液生化学では，

CK 2,708 IU/l，Aldolase 24.8 U/l，AST 140 IU/l，ALT 113 IU/l

と筋原性酵素とトランスアミナーゼの上昇をみとめた．CRP 

0.02   mg/dl，赤沈 1時間値 14   mm．電解質・腎機能・甲状腺
機能は正常．抗核抗体は 80倍であったが，抗 SS-A抗体・
抗 SS-B抗体・抗 Jo-1抗体・抗アセチルコリンレセプター抗
体は陰性．抗 SRP抗体は免疫沈降法で陽性．心電図・胸部
レントゲンは正常．神経伝導検査は正常．右小指外転筋・右
鼻筋・右僧帽筋で反復神経刺激試験を施行したが，いずれも
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症例は 87 歳女性である．首下がりで発症し，その後近位筋筋力低下が亜急性に進行した．CK   2,708 要旨： 
IU/lと高値，免疫沈降法で抗SRP抗体陽性．骨格筋CTで頸部屈筋群・傍脊柱筋優位の筋萎縮と脂肪変性を呈し
た．筋病理で散在性の筋線維壊死とmyophagia をみとめ，CD68 陽性細胞が主体であったことから，抗 SRP抗
体陽性の壊死性ミオパチーと診断した．抗 SRP抗体陽性ミオパチーの中に，頸部伸筋優位に障害され首下がり
が生じる症例があると考え，報告した．
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漸減現象はみとめなかった．右三角筋・右腸腰筋で施行した
針筋電図では，安静時線維自発電位をみとめ，運動単位電位
の多くは低振幅・多相性であり，また弱収縮にて早期動員を
みとめたことから，活動性の筋原性変化と考えた．骨格筋
CTでは，頸部多裂筋・頭半棘筋などの頸部伸筋群，傍脊柱
筋などを中心とした筋萎縮と脂肪変性をみとめた（Fig.   1）．
左三角筋で施行した筋生検では，筋線維の中等度の大小不同
をみとめたが，筋束周囲の線維萎縮はみとめなかった．筋束
内に壊死筋線維散在し，その中にマクロファージの集族
（myophagia）をみとめたが，筋束周囲の間質や筋内鞘へのリ
ンパ球浸潤はみとめなかった（Fig.   2A）．免疫組織化学では，
MHC-1は陰性で CD8陽性細胞もみとめず，壊死筋線維内に
CD68陽性細胞を多くみとめ，また壊死線維に限局した補体
の活性化をみとめた（Fig.   2B）．筋病理的には壊死性ミオパ
チーで，血清抗 SRP抗体陽性であったことから，抗 SRP抗
体陽性の壊死性ミオパチーと診断した．
入院後経過：入院 25日目プレドニゾロン（PSL）40   mg/日

を連日内服開始し，その後 20   mg/日まで週 5   mgずつ減量，
さらにその後 1ヵ月に 2   mgずつ減量した．CKは，治療開

始 1ヵ月後に 383 IU/ l，2ヵ月後に 101 IU/ lと改善をみとめ，
治療開始 1年後も 59 IU/ lと安定して正常値を維持している．
頸部伸筋筋力（MMT）は，治療開始 2ヵ月後には 3レベル，
3ヵ月目には 4レベルに改善し，治療開始 1年後には，筋力
は腸腰筋 4，頸部屈筋群 4，頸部伸筋群 4であり，前傾姿勢・
下肢肢帯筋筋力低下は軽度残存しているものの首下がりはみ
られていない．

考　　察

本症例は首下がりで発症し，体幹筋・近位筋優位の筋力低
下を生じた抗 SRP抗体陽性ミオパチーの 87歳・女性である．
筋病理所見では，散在する筋線維壊死とマクロファージの浸
潤をみとめたが，筋膜における MHC-I発現や CD8陽性 T

リンパ球浸潤をみとめず，病理学的には壊死性ミオパチーと
診断した．一般的に抗 SRP抗体陽性ミオパチーでは，副腎
皮質ステロイド治療単剤で治療に反応しにくいといわれてい
るが 7)，本症例では，プレドニゾロン単剤のみで筋力低下と
首下がり・腰曲がりが改善し，血清 CK値は正常化した．

Fig. 1  Computed tomography (CT) of the neck and paraspinal muscles.

The multidifidus and semispinal muscles of neck showed atrophy and scattered areas with low density, 

suggesting fatty degeneration (arrows, A and B). The paraspinal muscles of thoracic spine also showed 

atrophy and areas with low density (arrows, C and D). The volume and the density in neck flexors 

(arrowheads, A and B) and triceps brachii muscles (arrowheads, C and D) remained rather intact.
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抗 SRP抗体陽性ミオパチーは，ELISAあるいは免疫沈降
法にて RNA結合蛋白複合体である signal recognition particle

（SRP）に対する抗体が検出される進行性のミオパチーであ
る 8)．臨床的には，近位筋優位の筋力低下で発症し，重度の
筋力低下・筋萎縮を呈し，その一方で皮疹やレイノー現象な
どはともなわないことが多い 9）～11)．また筋病理所見は，散
在性の筋線維壊死・再生像を中心とする壊死性ミオパチーで
あることが多いと報告されている 7）9）～11)．臨床像・病理像が
ことなることから，本疾患は抗 aminoacyl-tRNA合成酵素（ARS）
抗体陽性の多発性筋炎とはことなる疾患単位と考えられてい
る 12)．本疾患における筋力低下分布の特徴は，近位筋優位で
あることと嚥下障害がしばしばみられることである 7）9）～11)

が，連続症例の報告では頸部筋をふくめて体幹筋障害につい
ての記述は乏しく，頸部筋力低下について言及されているの
は三輪らが報告した頸部屈筋・上肢帯筋優位に筋力低下をき
たした症例報告のみである 13)．また，首下がりを呈した抗
SRP抗体陽性ミオパチーはわれわれの渉猟した範囲では報
告がない．
頭頸部の正常な直立姿勢は，頸部伸筋と頸部屈筋の筋力・

筋トーヌスのバランスの上に維持されている．首下がり
（dropped head syndrome）とは，このバランスが崩れて頸部
伸筋の筋力低下あるいは頸部屈筋の筋緊張亢進により頸椎の
前弯あるいは前屈が生じる現象であり，種々の神経筋疾患や
錐体外路疾患で生じる 14)．頸部屈筋群は，斜角筋・頸長筋・
胸鎖乳突筋などから構成されるが，頸部伸筋群は，頸多裂筋・
頭半棘筋・頸半棘筋・頸板状筋・頭板状筋・僧帽筋など比較
的断面積が大きい多数の筋から構成されている．本症例では，
筋 CTにて頸部多裂筋・頭半棘筋など頸部伸筋群優位の脂肪
変性と筋萎縮をみとめた（Fig. 1A）が，頸部屈筋群の脂肪変
性はめだたなかった．また体幹部においても傍脊柱筋の筋萎
縮・脂肪変性がめだち（Fig. 1B）本症例では，頸部から腰部

にかけての体幹伸筋群優位に筋障害が生じた結果，首下がり
と腰曲がりを生じたと推測される．
一般的に首下がりを生じる筋疾患としては，封入体筋炎・
ネマリンミオパチー・顔面肩甲上腕型筋ジストロフィーなど
が知られているが 5）8)，頸部伸筋に限局したミオパチー
（isolated neck extensor myopathy: INEM）でも生じることが
注目されている 2)．その一方で，炎症性ミオパチーの ENMC

診断基準では「頸部屈筋が頸部伸筋よりも強く障害される」
とされており 1)，炎症性ミオパチーでありながら頸部伸筋優
位の筋力低下を呈した点が，本症例の特徴であると考えられ
た．パーキンソン病治療中に首下がりを呈した患者 19例の
うち 7例が「壊死性ミオパチー」であったとする報告はある
が 15)，これらの症例では，背景疾患や投与薬物の影響も考え
られ，炎症性ミオパチーの一群として ENMC基準で定義さ
れている壊死性ミオパチーとは必ずしも同一の疾患群ではな
い可能性が残る．首下がりで発症した純粋な壊死性ミオパ
チーの症例は，われわれの検索した範囲では Gohらの報告
例のみである 6)．彼らの症例は，52歳男性で，頸部伸筋群の
筋力低下で発症し，10ヵ月後に近位筋筋力低下が出現，筋生
検にて壊死性ミオパチーと診断されている．しかし，Gohら
の症例では血清抗 SRP抗体については記載されていないた
め，抗 SRP抗体陽性ミオパチーであったかどうかは不明であ
る．抗 SRP抗体陽性ミオパチーでは，まれに頸椎直立位維持
に重要な役割を果たしている頸部伸筋群や体幹筋群が優位に
障害される症例があり，このようなばあい首下がりを呈する
可能性があることを本症例は示唆していると考えられる．
首下がりで発症し頸部伸筋群優位の筋力低下をみとめたば
あい，すぐに局在性ミオパチー（IENM）と即断せず，併存
する近位筋筋力低下がないか，あるいはその後近位筋筋力低
下が出現してこないか十分経過を観察することが重要である
と考える．また今後，抗 SRP抗体陽性ミオパチーの頸部筋を

Fig. 2  The biopsied specimen of the left deltoid muscle.

(A) Moderate variation in fiber size and three necrotic myofibers with myophagia (Hematoxylin and 

Eosin staining). (B) Most of the infiltrating mononuclear cells were positive against CD68 antibody, 

suggesting macrophage-lineage (immunohistochemistry for CD 68). Bar = 50 µm.
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ふくめた体幹筋障害についても，症例を蓄積する必要がある．
一般的に抗 SRP抗体陽性ミオパチーはステロイド抵抗性

であり，免疫グロブリン大量静注療法や免疫抑制剤の追加が
必要とされることが多い 10）11)．本症例では，治療開始後 2ヵ
月で CKが正常化したことから，ステロイド反応性はあった
と考えているが，現在も軽度の下肢近位筋・体幹筋筋力低下
が残存していることから，効果が十分ではなかった可能性は
残る．しかしながら，87歳と高齢であること，CK値はすみ
やかに正常化したこと，外出時の歩行などの ADLが保てて
いることなどから，現時点では免疫抑制剤の追加をおこなわ
ずに慎重に経過観察中である．
本症例は，第 95回日本神経学会近畿地方会（2011年 12月 17日，

京都）において発表した．
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Abstract

Head drop syndrome in a patient with immune-mediated necrotizing myopathy  
with anti-signal recognition particle antibodyK a case report

Yukie Kushimura, M.D.1), Kensuke Shiga, M.D.1), Mao Mukai, M.D.1),  
Masakatu Yoshida, M.D.1), Toshiki Mizuno, M.D.1) and Masanori Nakagawa, M.D.1)

1) Department of Neurology, Kyoto Prefectural University of Medicine, Graduate School of Medicine

We report an 87-year-old female patient who presented a dropped head and progressive weakness in proximal 
muscles over five months. The value of serum creatine kinase was 2,708 IU/l and the antibody against signal recognition 
particle (SRP) was detected by means of immunoprecipitation. The computed tomography of skeletal muscles revealed 
atrophy and fatty degeneration preferentially in the neck extensors and paraspinal muscles. The biopsied specimen of 
the deltoid muscle showed necrotic fibers scattered in fascicles with marked myophagia. The mononuclear cells in 
necrotic fibers were positive against CD68, leading to the diagnosis of immune-mediated necrotizing myopathy. We 
hypothesize that a group of patients with necrotizing myopathy can present a preferential involvement in neck extensors 
resulting in dropped head syndrome.

(Clin Neurol 2013;53:41-45)
immune-mediated necrotizing myopathy, anti-signal recognition particle antibody, dropped head syndrome,  Key wordsK  

neck extensors


